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1. ANTECEDENTES 

El término cardiopatia congénita se utiliza para descnbir las alteraciones estructurales 

del corazón y los grandes vasos que existen desde el nacimiento. La mayoria de estos 

procesos se deben a una embriogénesis defectuosa durante las semanas 3• a a• del 

embarazo, cuando se desarrollan las principales estructuras cardiovasculares. Las aheraciones 

mas graves pueden ser incompatibles inclusive durante la vtda intrauterina, y están asociadas a 

abonos. pero hay muchas que aparecen en nacidos vivos. La mayoría producen 

manifestaciones ciimcas después del nacimiento. relacionadas a cianosis. que se manifiesla 

como una mala adaptación del paso de la circulación fetal a la postnatal (con oxigenación. 

dependiente de los pulmones y no de la placenta}. Otras. sin embargo, no se manifiestan sino 

hasta después de meses. arios o incluso hasta la edad adulta (por ejemplo, la coartación de la 

aor1a o la comunicación mterauricular}. 

Existen antecedentes bibliográficos sobre la frecuencia y tipos de cardiopatlas 

congénitas en estudios de autopsia, asr como cual es su correlación con otras matfonnac:iones. 

por ejemplo, citamos ros hallazgos obtenidos en el hospital de cilnicas de Brasil, en donde en 

un periodo de 35 al'\os, de 5837 autopsias pediátricas. se encontraron 1204 casos de 

malfonnaciones congénitas, resultando solo 391 estudios de autopsias con alguna cardiopatfa 

congénita, lo que corresponde solo al 6.7% del total de autopsias. la tabla 1. muestra los 

porcentajes en que estas autopsias con cardiopatias congénitas, se relacionaban a otras 

malfonnaciones. 



TESlS C11'. 
FALLA D·z ~~,~~,jJ;N_j 

TABLA 1 

CARDIOPATIA 

1 

SINDROMES 1 MALFORMACIONES 

CONGÉNITA AISLADA CLINICOS ASOCIADAS 

No. Casos. 230 72 89 

% 58.82% 18.41% 22.76% 

En el Hospital Central Sur de PEMEX en el periodo comprendido entre 1984-2002, se 

realizaron un total de 531 estudios de autopsia, de los cuales 213 correspondieron a estudios 

de autopsia pediátncos (40.1%), considerando pediátricos a los pacientes fallecidos de O a 16 

ai'\os. de estos, en 93 estudios se encontró alguna cardiopatia congénita (43.66%) . como 

podemos observar la incidencia de cardiopatias congénitas en estudios de autopsia de nuestro 

hospital , es por mue.ha mayor. que la referida en el hospital brasilerto, quedando por saber 

cuales fueron las cardiopatias mas frecuentes y con que olras malfonTiaciones se relacionan. 

INCIDENCIA. Las cardiopatias congénitas son la forma mas frecuente de enfennedad 

cardiaca en los nii'los. Aunque las cifras varían, se admite en general una incidencia de 6 a 8 

casos por cada 1000 nacidos vivos a téfTTlino. Las cifras son mayores en los mortinatos. Entre 

el grupo de cardiopatfas congénitas hay alteraciones aisladas o únicas que son las más 

frecuentes y potencialmente més fáciles de corregir quirUrgicamente. sin embargo el segundo 

grupo corresponde a cardiopatías congénitas en las que encontramos un defecto principal que 

produce otras alteraciones asociadas y en las cuales su corrección quirúrgica resulta mas 

dificil. Hay 12 alteraciones que constiluyen prácticamente los casos mas frecuentes de 

cardiopatfas congérntas. y sus frecuencias se anotan en la tabla 2. 

¡-··-·--·- -
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TABLA2 

TESIS CON 
FALLA DE 

MALFORMACION 1 PORCENTAJE 

COMUNICACfON INTERVENTRICULAR (CIV) 

COMUNICACIÓN INTERAURICULAR (CIA¡ 

CONDUCTO ARTERIOSO PERMEABLE (PCA) 

TETRALOGIA DE FALLOT 

ESTENOSIS PULMONAR (EP) 

ESTENOSIS O ATRESIA AORTICA (EA.AA) 

COARTACION DE LA AORTA (CoAo) 

TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERlAS (OAV) 

COMUNICACIÓN AURICULOVENTRICULAR (CAV) 

ATRESIA TRICUSPIDEA (ATJ 

32% 

8% 

8% 

8% 

8% 

8% 

6% 

5% 

4% .. 

2% 

DRENAJE ANOMALO TOTAL DE VENAS PULMONARES (DATVP) 

TRONCO ARTERIOSO (TA) 

2% 

1% 

OTRAS 8% 

ETIOLOGIA. Hay algunos factores relacionados con las malformaciones cardiacas. que 

tienen especial interés. 

Los factores genéticos desempenan un papel evK:lente en algunos casos, corno lo 

demuestra la existencia de formas familiares de cardiopatras congénitas y las bien conocidas 

asociaciones a cromosomopatias, de las cuales las més frecuentes son: 

-Trisomia 13 

-Trisomia 15 ---------·------~ 

- Trisomia 18 (síndrome de Edwards) 

-Trisomia 21 (slndrome de Down) FALLA )¿ ]füCEN 



Asl mismo se conocen asociaciones de algunas cardiopatias congénitas con otras 

enfenTiedades o sindromes clinicos. tales como : 

- Sindrome de Di George 

-Síndrome de Williams 

-Asociación VACTER 

-Sindrome de Tumer 

-Síndrome de Noonan 

Por último algunas malformaciones no cardiacas se vinculan con cardiopatfas 

congénitas. sin que forzosamente se integre algún slndrome cHnico. dentro de estas 

matfonnaciones se cuentan : Hernia diafragmática congénita. ano imperforado. onfalocele, 

defectos genitourinarios y defectos músculo esqueléticos 

Algunos factores ambientales e infecciosos. como la rubéola congénita , sarampión. 

innuenza y coxackie B son responsable~ de otros casos. Sin embargo en conjunto solo se 

descubren factores genéticos-ambientales evidentes en cerca del 1 0% de las cardiopatfas 

congénitas, aunque van en aumento los conocimientos sabre probables asooaoones 

genéticas, por ejemplo. recientemente se ha identificado a un gen de la CIA familiar localizado 

cromosómicamente en Sp y que ha afectado a muchas generaciones de una familia. 

Probablemente hay numerosos factores genéticos y ambientales responsables de la 

mayoria de los casos restantes, en los que no se descubre una causa evidente. 

Cllnicamente las distintas alteraciones estructurales de las card1opatfas congénitas se 

dividen en 3 grupos: cardiopatfas congénitas cianógenas. acianógenas y obstructivas. 
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1.-Cardiopatias congénitas c1an6genas que producen un cor1o circuito de derecha-1zqu1erda 

Por cor1o circuito se entiende a una comunicación anormal entre 2 cámaras o vasos 

sanguineos. Cuando la sangre del lado derecho del ctJrazón pasa al lado izquierdo 

mezciándose sangre no oxigenada con sangre oxigenada. produciendo una coloración 

azulada oscura de la piel y las mucosas . asociándose a un nujo sanguineo pulmonar 

disminuido . 

2.- Las cardiopatías congénitas acianógenas se caracterizan por un cortocircuito de 

izquierda-derecha que aumenta el paso de sangre por el pulmón. produciendo hipertensión 

pulmonar. 

3.-Cardiopatias congénitas obstructivas. Algunas alteraciones del desarrollo cardiaco 

pf"Oducen obstáculos al paso de la sangre al causar estrecheces anorTTiales de las cámaras 

cardiacas, de las válvulas o los grandes vasos. 

Para poder realizar cualquiera de los diagnósticos de estos grupos es necesario analizar 

microscópicamente el bloque cardio-pulmonar, basando el análisis en embriologia. Anatomia 

norTTial del corazón y estructurar los resultados con el análisis segmentarlo de las cardiopatias 

congénitas. 



2 • .JUSTIFICACION 

Los estudios de autopsia pediátricos constituyen el 40.1 % de las autopsias realizadas 

en el H.C.S.A.E. de PEMEX, esto en un lapso de tiempo de 18 anos (1984-2002). dentro de 

este porcentaje hay una frecuencia atta de atteraciones cart:llacas congénitas (43.66 %). esto 

traduce una incidencia elevada de cardiopatfas congénitas en la pot>lac16n infantil de PEMEX. 

que implica igualmente un alto porcentaje de muertes por esta causa 

La revisión retrospectiva de los estudios de autopsia ped1étncos arro1ará como 

resultados cual es la verdadera frecuenc.a de cardiopatias congénitas en estudios post-mortem 

de nuestro hospital. desde un punto de vista morfológico. a su vez. también conoceremos 

cuales son las malformaciones y/o slndromes asociados mas frecuentes a dichas cardiopatfas. 

Un estudio descriptivo de esta naturaleza no existe en nuestro hospital. y tomando en cuenta la 

gran frecuencia de cardiopatías congénitas con las que contamos. esto lo hace un documento 

valioso para las especialidades relacionadas. 



3. EMBRIOLOGIA. 

La aparición secuencial de las cavidades cardiacas primllivas es debido al continuo 

aporte del tejido extracardiaco por los extremos cefálico y caudal del corazón embrionario y va 

a determinar que puedan existir diferentes tipos de conexión entre los segmenlos cardiacos. si 

es alterado el desarrollo normal por algün agente teratógeno en un momento especUico de la 

etapa embrionaria. se producirá una cardiopatía. 

El sistema cardiovascular es el primero en adquirir una madurez funcional durante el 

desarrollo embriológico. por su rápido crecimiento necesita un aporte de nutrientes cada vez 

mayor y un eficaz sistema de desecho de los catabolitos. la morfogénesis cardiaca ocurre 

entre la 3• y la 5• semana del desarrollo embrionario. 

En el embnón. las áreas cardiacas son dos. situadas en el mesodermo a ambos lados 

de la linea primitiva y a la altura del nódulo de Hensen, estas terminan con la formación del 

tubo cardiaco (dia 22 + - 1), que esta sometido a 3 fases: pre-asa, asa y post-asa, y esté 

constituido histológicamente por el miocardio. que es la capa mas externa, el endocardio que 

tapiza la superficie interior y la gelatina cartliaca o matriz extracelular incluida entre ambos. 

En dirección caudocefálica dentro del tubo can:::liaco, las cavidades cardiacas primitivas 

son: seno venoso, atrio primitivo, ventriculo primitivo (porción trabeculada del ventriculo 

izquierdo). bulbus cordis (porción trabeculada del ventriculo derecho mas los infundibulos) y 

bulbo aórtico (grandes arterias). La aparición de dichos elementos es secuencial, de esta 

fonTia en la etapa de pre-asa se encuentran únicamente presentes en dirección caudocefálica: 

el ventriculo primitivo (primordium de la porción trabeculada del ventriculo izquierdo y de 

ambas porciones de la entrada ventricular) y la porción proximal del bulbus cordis (parte 

proximal de ambos infundfbulos ventriculares). En la etapa de post-asa aparece el truncus 

artenosus (parte distal de ambos infundibulos ventriculares) fonTiando el extremo cefálico del 

corazón embrionario_ 



7 
4.ANATOMIA 

El corazón se encuenlra situado en el tórax. ocupando la porción infenor del mediastino 

anterior. Se sitúa sobre el diafragma, entre los dos pulmones y por delante de la columna 

vertebral. esófago y aorta descendente. por delrás y amba. está relaetonado con la traquea y 

bronquios principales. La mayor parte del corazón ocupa el hem1tórax 1zqu1erdo. apreciándose 

solamenle un tercio de su masa a la derecha de la linea media. situación conocida con el 

nombre de levocardia. El corazón tiene forma de pirámide tnangular. presentando tres caras. 

una antenor o estemo-costal. adyacente a la cara mtema del corazón y cartilagos costales, otra 

infenor o diafragmática. que descansa sobre el diafragma: y la otra póstero-supenor. que se 

aloja en el lecho cardiaco del pulmón izquierdo. El corazón está encerrado en una bolsa o saco 

f1broseroso, el pericardio. Esta envoltura fibrosa está fonTiada por dos ho1as: la interna o 

pericardio seroso y la externa o pericardio fibroso propiamente dicho. 

La aurícula derecha recibe las venas cavas superior e inferior. as( como el seno 

coronano, es decir 3 vasos venosos. La auricula derecha se caracteriza por los repliegues 

denominados musculas pectineos. una estructura denominada crista terrninalis: la red de chian 

y una orejuela ancha en su base, de fon-na triangular, borde liso y vértice generalmente romo. 

El tabique interauricular visto desde esta aurfcula muestra la rosa oval y el limbo de la fosa 

oval. Cabe mencionar que en nif'los de hasta 5 anos el foramen suele ser permeable. 

La aurícula derecha comunica con el ventriculo derecho por medio del orificio 

aurfculoventricular del mismo lado. que cuenta con la válvula tricúspide. esta válvula está 

constituida anatómicamente por una valva interna y dos extemas. 

El ventriculo derecho anatómicamente. es trabeculado: dentro de sus estructuras se 

cuenta la cresta supraventricular, el músculo papilar anterior, el musculo papilar del cono y la 

banda moderadora en su parte baja. 



Entre la tricüspide y la punta del ventriculo derecho se encuentra la cámara de llenado; 

entre la1punta del ventriculo y la arteria pulmonar se encuentra la cámara de salida, que en su 

parte mas alta presenta el infundibulo. Esta porción está limitada hacia atrás por la cresta 

supraventricular, por dentro, por el tabique ventricular y hacia delante y afuera por la pared libre 

del ventriculo. 

La arteria pulmonar es un vaso corto de calibre un poco mayor al de la aorta, a la que 

c.n.Jza en su parte anterior inicialmente; luego pasa a su izquierda y se divtde en dos ramas: la 

arteria pulmonar dereeha que es larga, horizontal y pasa por detrás de la aorta, la pulmonar 

izquierda es corta y se dirige hacia atrás y abajo. En su origen la arteria pulmonar tiene 3 

valvas sigmoideas. Después de ramificarse. las arterias forman arteriolas, capilares y luego la 

red venosa. TOdos los vasos venosos se reünen en 4 venas pulmonares que conectan con la 

auricula izquierda. 

La aurícula izquierda no tiene müsculos pectineos por lo que su superticie interna es 

lisa, como ya mencionamos recibe las 4 venas pulmonares; dos derechas y dos izquierdas, 

posee exterionnente una orejuela alargada de base estrecha. borde festoneado y vértice 

generalmente agudo. La auricula izquierda comunica con el ventriculo izquierdo a través de la 

válvula mitral, la cual a diferencia de la tricúspide posee solo dos valvas, una anterior y otra 

posterior. 

El ventriculo izquierdo anatómicamente presenta trabéculas finas y superficie septal 

lis.a en sus dos tercios superiores y trabeculada en su tercio inferior. La continuidad fibrosa 

mitro-aórtica, la morfologia de la válvula mitral y la presencia de dos grupos de músculos 

papilares, aunque son considerados en el corazón norTTlal. como caracterfsticas tipicas de este 

ventriculo. sin embargo pueden estar ausentes o ser de dificil identificación en algunas 

cardiopatias congénitas. Del ventriculo izquierdo se origina la arteria aorta. 

----------------------------------------
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La aorta ascendente tiene en su origen 3 vatvas sigmoideas. que con la pared aórtica 

forman los senos de valsalva. De dos de estos senos nacen dos arterias coronarias. una 

derecha y una izquierda. La aorta ascendente es corta: se continúa con el cayado aórtico, del 

cual nace la arteria braquiocefélica derecha. la caróttda izquierda y la subelavia izquierda. El 

cayado aórtico se sitúa a la izquierda de la traquea y del esófago. La coronana dereeha va por 

el surco aurículoventncular derecho. Una de sus ramas más importantes es Ja arteria del nodo 

sinoauncular o marcapaso. Irriga el ventriculo derecho y parte importante del izquierdo. La 

coronana izquiertla rodea la cara izquien:la de la arteria pulmonar para alcanza.- el surco 

auriculo11entncular izquierdo y se divide en dos importantes ramas, la descendente anterior y la 

c1rcunfleja que baja por el margen izquierdo del ventriculo izquierdo. 

TESTS CON 
FALL/. 1>: 
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5. ANALISIS SEGMENTARIO DE CARDIOPATiAS CONGENITAS 

Vanpragh propuso seguir este análisis de los segmentos cardiacos, determinando el 

arreglo secuencial del corazón, las conexiones y relaciones entre los diferentes segmentos. las 

lesiones asociadas y las relaciones del corazón con las visceras tóraco-abdominales. El orden 

del análisis segmentarlo es el siguiente: situación general viscero-card1aca. segmento atnal. 

unión atrio-ventricular. segmento ventricular, unión ventriculo-ar1enal y anomalías asociadas. 

1.-SITUACION GENERAL VISCERO-CARDIACA 

La situación general viscero-cardiaca. el s1tus visceral, la situación del corazón en el tórax y 

la dirección del ápex cardiaco. deberá efectuarse in situ. 

Se entiende por situs visceral la posición y relación espacial reciproca de las vlsceras 

respecto a los planos de simetrla del cuerpo. Los elementos anatómicos que nos sirven para 

caracterizar el situs visceral, son bronquios, pulmones. aurículas, vena cava inferior e hígado. 

Hay tres vanedades de situs visceral, estas son: 

-SITUS SOLITUS 

-SITUS INVE.RSUS 

-SITUS AMBIGUO 

2.-SEGMENTO ATRIAL. 

Este paso implica precisar las conexiones venoatriales sistémicas y pulmonares, así como las 

dimensiones de las auriculas y las relaciones espaciales de éstas entre si. 

3.-UNION ATRIO-VENTRICULAR. 

Es indispensable identificar con precisión las aurfculas y los ventrículos, en base a su 

morfologia y no a su posición espacial: de tal manera a la conexión atrio-ventricular se le 

estudia el tipo y el modo. 



Los tipos de conexión alno ventncular son 1.- concordante (la aurícula 

morfológ1camente derecha está conectada con el ventriculo morfológicamente derecho y la 

auricula moñológicamente izQuierda con el ventriculo morfológicamente izquierdo). 2.-

discordante (la auricula morfológicamente derecha está conectada con el ventriculo 

moñológicamente izquierdo y la auricula morfológicamente izquierda con el venlriculo 

morfológicamente derecho). 3.- Ambigua, cuando existe situs ambiguo. 4.- doble entrada 

ventncular, de manera que las dos aurículas están conectadas con la misma cavidad 

ventncular y 5 - ausencia de coneXlón atno-ventricular derecha o izquierda. 

Los modos de conexión atrio-ventricular son 1 .- las dos válvulas atrio-ventriculares 

perforadas. 2.- una válvula atrio ventricular perforada y la otra imperforada. 3.- una o las dos 

válvulas atrio-ventriculares cabalgando el septum interventricular y 4.- una válvula atrio-

ventricular común. 

4.-SEGMENTO VENTRICULAR. 

En el segmento ventricular se estudia la ubicación y relación espacial de los ventriculos entre 

si. en cuanto a su posición derecha-izquierda y anterior-posterior, asi como superior-inferior, 

igualmente debe estudiarse la forma y tamai'\o de los ventricuJos. 

5.-UNION VENTRICULO-ARTERIAL. 

El quinto paso lo constituye el estudio de la unión ventriculo-arterial, para lo cual es importante, 

al igual que ocurTia en la unión atrio-ventricular, detenninar el tipo y modo de conexión que 

existe entre estos segmentos cardiacos. 

Los tipos de conexión ventriculo-arterial son 1 .- concordante (la arteria pulmonar está 

conectada con el ventriculo morfológicamente dereeho y la aorta con el ventriculo 

morfol6gicarnente izquierdo). 2.- discordante (la aorta está conectada con el ventriculo 

morfológicamente dereeho y la arteria pulmonar con el ventriculo rnorfológicamente izquierdo). 

3.- doble salida ventricular dereeha o izquierda Clas dos grandes arterias surgen de una misma 

cavidad ventricular. o bien una de ellas totalmente y la otra en més de un 50%). 4.- salida única 



ventncular. tipo tronco arterioso o tronco arterioso comün. tipo pulmonar asociado a atresia 

aórtica y tipo aórtica asociada a atresia pulmonar. 

Los modos de conexión ventriculo-artenal son: 1 .- las dos válvulas ventriculo arteriales 

perforadas. 2.- una válvula ventriculo-arterial perforada y la otra imperforada y 3.- una o las dos 

válvulas ven1ricul0-arteriales cabalgando el septum interventricular. En la conexión ventriculo -

arterial. como acontece en la atno-ventricular. solo puede existir en un corazón determinado un 

solo tipo de conexión. pero pueden coexistir dos modos de conexión, cómo por ejemplo una 

válvula imperforada y la otra cabalgante. 

6.- ANOMALIAS ASOCIADAS. 

El sexto y üttimo paso del análisis secuencial del corazón, consiste en el estudio de las 

anomalias asociadas. en donde deben ser set\aladas las estenosis, hipoplasias, interrupciones, 

insuficiencias y cortocircuitos en cualquiera de los segmentos cardiacos ya analizado 



6. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

Los estudios de autopsia pediátricos con diagnóstico cJfnico inicial de cardiopatfas 

congénitas. constituyen un porcentaje elevado del total de estudios de autopsia pediátricos en 

el servicio de anatomía patológica. este trabajo pretende mediante un análisis exclusivamente 

morfológico de las autopsias realizadas en 17 anos en el HCSAE de PEMEX, responder los 

s1gu1en1es cuestionam1entos: 

1 .- ¿cuales son las cardiopatias congénitas. simples o complejas, mas h"ecuentes? 

2.- ¿En cuales cardiopatías congénitas se encontraba asociado~ un Sindrome cHnico? 

3 - ¿Cuales matfonnaciones congénitas no cardiacas, se' encontraban simultáneamente con 

algún defecto cardiaco congénito? 



7. OBJETIVOS 

-Analizar los estudios de autopsia pediátricos con diagnósticos anatómicos finales de 

cardiopatla congénita. 

-Conocer cual es la frecuencia morfológica de cardiopatias congénitas en estudios de autopsia 

pediátricos realizados en el servicio de anatomfa patológica del HCSAE. 

-Conocer cuantas y cuales cardiopatias congénitas están correlacionadas con sfndromes 

cUnicos. 

-Conocer que matforrnaciones congénitas aisladas, no can:tiacas, son las más frecuentes, 

asociadas a cardiopatías congénitas. 

FA.LL!\ .'\· 
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8. METODOLOGIA 

- DISEÑO DE LA INVESTIGACION. 

El análisis morfológico de las cardlopatias congénitas se llevará a cabo mediante un protocolo 

de estudio de tipo REVISION DE CASOS, el cual es retrospectivo, observacional y descriptivo. 

- OEFINICION DE LA POBLACION OBJETIVO. 

Se analizarán todos los estudios de autopsia pediátricos con diagnósticos cilnlcos y anatómicos 

finales de cardiopatias congénitas, comprendidos entre el periodo de junio de 1984 a diciembre 

del 2002. 

-CRITERIOS DE INCLUSION· Se analizarán todos los estudios de autopsia pediátricos que 

cuenten con diagnóstico anatómico final de cardiopaHa congénita (simple o compleja), ya sea 

que dieho diagnóstico haya sido sospechado cUnicamente y corroborado en el análisis 

morfológico, o bien. se haya identificado una matfonnación cardiaca (simple o compleja) 

durante el análisis del estudio de autopsia. sin que se haya tenido un diagnóstico dinico del 

mismo. Dichos diagnósticos pueden estar expresados tanto en el expediente cUnico como en el 

protocolo de autopsia 

-CRITERIOS DE EXCLUSION: Se excluirán de este estudio. aquellas autopsias que no 

cuenten con diagnóstico anatómico final de cardiopatia congénita. expresado asf en el 

protocolo de autopsia. Esto excluye asf mismo a aquellos estudios de autopsia con diagnóstico 

clinico de cardiopatia congénita y en los cuales no se confinnó dicha malformación durante el 

análisis moñológico. 
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-CRITERIOS DE ELIMINACION: se eliminaran los estudios de autopsia pc.--diilllncos que 

aunque estén registrados en la libreta de autopsias del servicio de anatomia patológica como 

cardiopatia congénita. no cuenten con protocolo de estudio de autopsia. 



9. VARIABLES 

Edad. 

Sexo. 

Diagnóstico clinico. 

Diagnostico anatómico de cardiopatía congénita en estudio post-mortem. 

Asociación a sindromes clinicos. 

Asociación a otras malforTnaciones. 

Tipo de cardiopatfa congénita (simple o compleja). 

Antecedente de corrección quirúrgica paliativa o definitiva. 

Edad materna. 

Antecedentes Gineco-.Obstétricos de importancia relacionados con las cardiopatias. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

IX 
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10. TECNICAS V PROCEDIMIENTOS. 

Para llevar a cabo el análisis morfológico de las cardiopatias congénitas. se revisarán. los 

expedientes ciinicos, protocolos de autopsia y tas piezas correspondientes al bloque 

cardiopulmonar de las autopsias pediátricas realizadas en 1 7 ai'\os. en el departamento de 

anatomía patológica del HCSAE de PEMEX. de esta fonna obtendremos cuatro grupos de 

estudio: 

1.-AUTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN CON EXPEDIENTE CLINICO, PROTOCOLO 

DE AUTOPSIA Y BLOQUE CARDIOPULMONAR. 

2.-A.UTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN CON EXPEDIENTE CLINICO Y PROTOCOLO 

DE AUTOPSIA. 

3 • ..A.UTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN CON PROTOCOLO -oe AUTOPSIA y 

BLOQUE CARDIOPULMONAR. 

4.-AUTOPSIAS PEOIATRICAS QUE SOLO CUENTEN CON PROTOCOLO DE AUTOPSIA. 

·-.... 



11. RECURSOS: 

HUMANOS: 

-Médico residente de patologfa_ 

-3 médicos patólogos adscritos_ 

MATERIALES 

-E.xpechente clinico 

..Protocolo de autopsia 

-Bloque anatómico cardiopulmonar-

-Libreta de registro de autopsias 

-Mesa de autopsias 

-Instrumental quirúrgico 

-Hoja de recolección de datos 

-Computador-a 

TES!S CON 
FALLA D~ ::-;ICEN 



12. ANALISIS DE RESULTADOS 

Como ya ha sido mencionado. se procedió a hacer la revisión de los protocolos de 

autopsia y los expedientes correspondientes. asi como el análisis del bloque cardiopulmonar 

de dichas autopsias encontrando lo siguiente. 

Casos registrados en las libretas 93 estudios de autopsia del HCSAE de PEMEX de los. 

años 1984 a diciembre del 2002, se procedió a la búsqueda de los protocolos de autopsia de 

dichos casos, en donde finalmente se exduyeron 13 casos, ya que en la revisión de ellos se 

identificó que no correspondlan a un diagnóstico anatómico de cardiopaHa congénita. asi 

mismo se eliminaron 20 casos mas porque no se encontró el protoeolo correspondiente. de tal 

forma nuestro grupo de estudio quedó constituido por 60 casos de autopsia con diagnóstico de 

cardiopatia congénita confirmados. Los números quedan resumidos en la tabla 3. 

TABLA. 3. ce.e.~ cardiopatia congénita). 

No.e.e. CASOS EXCLUIDOS CASOS ELIMINADOS TOTAL CASOS A ANALIZAR 

93 13 

Los 60 casos a analizar quedaron constituidos en 4 grupos, los cuales son: 

1.- Protocolo, expediente y bloque cardiopulmonar 19 casos. 

TE,c? ,:'r ···¡; 
FALLA DI-' ,_ ~~ /~:rn i: _________ :...c.~· i 

2.-Protocolo y expediente 11 casos. 

3.-Protocolo y bloque cardiopulmonar 7 casos. 

4 • ..Protocolo 33 casos. 

Total 60 casos 



Como podemos observar. el requ1srto necesano para el estudio, es la presencia dtl 

protocolo de autopsia, el cual en su formato establecido. contempla información ciinica asi 

como la información obtenida y plasmada por el patólogo al momento de hacer el estudio de 

autopsia. 

Una vez constituidos nuestros grupos de estudio procederemos al análisis de los 

resultados. 

GENERALIDADES. 

Las hojas de recolección de datos nos arroja los siguientes resultados: El diagnóstico 

clfnico final no se refirió en 1 o de los 60 casos, lodos estos correspondieron al grupo de estudio 

que solo contaba con protocolo de autopsia. Solo en 8 de los 50 casos. no se realizó el 

diagnóstico clinico de cardiopatla congénita. el resto contaba con dicho diagnóstico. la mayoria 

de ellos apoyados por estudios de cateterismo cardiaco y ecocardiograma. 

Con respecto a la edad materna. se encontraban entre la segunda y la quinta década 

de la vida. el rango de edad fue entre 17 anos la menor edad y 42 anos la mayor. con un 

promedio de edad de 27 anos; este Ultimo caso es el Unico correspondiente a la quinta 

década de la vida; en 11 casos no se encontraba referida la edad, igualmente correspondiendo 

al grupo que contaba solo con protocolo de autopsia. 

Dentro de los antecedentes gineco-obstétricos de importancia solo dos casos se 

consideraron en los resúmenes clfnicos como probables factores de riesgo para cardiopatla 

congénita. en uno de ellos la madre contrajo slfilis durante el primer trimestre del embarazo 

{caso. No. 51), y el otro correspondió a la madre de 42 ar.os de edad (caso. No. 60) 
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Hablando de procedimientos quirúrgicos que intentaron corregir la malforrnaetón cardiaca. 

solo 23 de los 60 casos fueron s.ometidos a dichos procedimientos, todos refendos en las 

notas o resúmenes ciinicos. y corroborados. durante el estudio de autopsia 

EDAD Y SEXO DE LOS CASOS ANALIZADOS. 

Se estudiaron 4 casos correspondientes a óbitos, el menor de 29 SDG y el mayor de 37 

SOG. 22 casos correspondieron a neonatos (5 preténninos y 17 de termino). 28 casos 

correspondieron a lactantes de 1 mes a 11 meses y 29 días y 6 casos correspondieron a 

lactantes de 1 ar.o en adelante, siendo la mayor edad 3 ar.os. 

En cuanto al sexo de los casos analizados, 28 fueron del sexo femenino y 32 casos 

correspondieron al sexo masculino. 

FEMENINOS 

MASCULINOS 

28CASOS 

32CASOS 

OBITOS NEONATOS (O A 28 O AS) LACTANTES (1 A 11 MESES) LACTANTES (1 A 3ANOS) 

4 CASOS 22 CASOS 28 CASOS 6 CASOS 

TESTS .':;,y.¡ 
FALLA DE O?IGEN 



13. ANALISIS DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS. 

Clínicamente 24 casos correspondieron a cardiopatias congénitas acianógenas y 36 de los 

casos fueron cardiopatías congénitas cianógenas. 

Las cardiopatias congénitas encontradas en nuestro estudio fueron divididas en 3 

grupos. 

1.-CARDIOPATIAS SIMPLES.- 8 CASOS 

2.- CARDIOPATIAS SIMPLES ASOCIADAS ENTRE ELL.AS.-18 CASOS 

3.-CAROIOPATIAS COMPLEJAS.- 34 CASOS. 

Se llamaron cardiopatfas simples a aquellos casos con un solo defecto cardiaco que es 

por si mismo susceptible de cirugia y en general estas cardiopalias no ponen en peligro Ja vida 

de los nii\os. 

Se llamo cardiopatía simple asociadas entre ellas a aquellos casos que presentaron 

dos o mas defed.os cardiacos no relacionados, y al igual que en las simples susceptibles de 

cirugia. sin embargo al estar asociadas complican hemodinamicante al paciente. 

Se llamo cardiopatía compleja a aquellos grupos de cardiopaUas· en. donde uri defecto 

estructural mayor siempre esta asociado a otras alteraciones para que esta sea compatible con 

la vK:ta 

En todos los casos se identificó el silus visceral, dos de los casos correspondieron a 

s1tus inve~us y uno a situs indeterTninado, el resto se trato de casos con situs solitus. 



Tabla 2. Grupo dP. nn''los con solo una m;¡lforn1ac16n cardiaca simple (8 casos) y su asoc1a.c1on 

con otras malformac1ones 

No. CASO 1 TIPO DE CARDIOPATIA 1 MALFORMACION ASOCIADA 

A97-18 CoAo Sx De Apert• 

A92-01 EP Agenesia renal· 

A92-14 CIV M1cropollg1na 

A92-22 OAV parcial 1 VP No 

A94-04 CIA Atresia esofágica· 

A95-04 D1splas1a valvula mitral No 

A95-13 Agenesia vena pulmonar No 

A95-19 CIV No 

De las card1opatias congerntas simples 4/8 casos no tuvieron maltormac1ones asociadas De 

los cuatro casos restantes • 3 se asociaron a matformac1ones congen1tas mayores y solo 1 

caso a malform;'.jc1on congénita menor 

'T'P<'TO:: f'nl\r - .. . . ·-- 1_,h 

FALLA DE ORIGEN 



TABLA 3. Grupo de nu"los con dos o mas card1opat1as congenitas simples asociadas entre 

ellas ( 18 casos) y las. 111a1fornl.1cic111cs a~oc1ada~ 

NO. 

CASO 

A86-07 

A86-13 

A86-39 

A87-23 

A87-27 

A88-44 

A89·01 

A90-33 

A94-21 

A95-28 

A96-15 

A96-16 

1 A97-04 

A00-08 

A00-17 

A01·09 

A02·04 

1 A02-11 

TIPO DE 

CAROIOPATiA 

ClA~EP+PCA 

CIA•PCA 

H1poplas1a 

AAo•ClV+CoAo 

H1poplas1a 

AAo+CoAo+PCA 

EP+ClA+CIV+PCA 

EP+CIA+PCA+CoAo 

EP+PCA•CIA•CoAo 

H1pop!as1a 

AAo+CIV•CoAo 

Cl\/•CIA 

CIV•PCA+CoAo 

PCA•H1poplas1a AAo 

H1poplas1a AAo+CIV 

AP+PCA 

i CIV•CIA 

CJA.•CIV 

EP 

I C0Aa•PCA•h1poplas1a 

1 AAo 

1 CoAo H1poplas1a 

, AAo 
1 

SIN MALFORMACION MALFORMACION 

MALFORMACIÓN MENOR MAYOR 

suprarrenal 

Agenesia renal 

Agenesia renal 

Corteza 

suprarrenal 

ectop1ca 

Herma Bochdalek 

Cnptorqu1d1a 

Sx Down 

Sx 01smorfrco 

TESIS CON 
FALLA DE: C' ll>-:._n N 
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De las carc.1opatias simples asociadas entre ellas se encontraron 18 casos. las asoc1ac1ones 

11, ;1,,. frccut!11t~~ ~ar las descritas en 1 a hteratura 

De lab car..:i1opat1as simples asociadas entre ellas i0/18 casos (55 5%.) no presentaron 

asoc1ac1on con otras malforn1ac1ones. 4/18 casos (22 2ºk) se asociaron a malformac1ones 

congerntas mayores. 3/18 (16 6 º/O) se asociaron con malformac1ones menores y solo un caso 

(5 5 "/o) hNO a5oc1a1;1ón con sindrome de Down 

TABLA 4. Grupos de malformaciones asociadas con card1opatlas congénitas simples ( 18 

c.::;.sos} 

NO. DE CASOS 1 
10 

4 

ASOCIACION ENCONTRADA 

Sin alteraciones 

Malformaciones mayores 

Malformaciones menores 

Slndrome 

TESTS CON 
FALLA DF C,;JUGEN 1 
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TABLA 5. Grupo de card1opatias congenitas comple1as y su asocrac1ón con otras 

r11alforn1ac1ont::s (34 casos) 

NO. TIPO DE 

CASO CARDIOPATiA 

A85-10 Fallot 

A85-35 DATVP 

A..86-03 OATVP+CIA 

A86-18 CIV+CIA+Atres1a 

tr1cusp1dea 

A87-34 ! EP+CIV 

1 A87-38 1 DATVP 

1 
ABB-03 AlrE"sra 

tncusp1dea/DVA 

A88-12 OATVP/OVA 

t A88-19 I DA '/P parcial 

! A88-26 1 OATVP 

J ABB-37 DATVP 

1 A'8-43 1 Tronco 

1 comun 

f AS9-17 ¡ Doble salida VD 
1 

t A~3-:.'1 Aur1cula 

i 

1 

! un.caNentriculo 

un reo l '°'"·'·22 / Fallot 

A91-02 ¡ Atresia tncusp1dea 

f Aº2-08 Atresia mitral 

1 · 

SIN MALFORMACJON MALFORMACION 

MALFORMACIÓN MENOR MAYOR 

Sx D1smorf1co 

S::i. 01smorf1co 

Sx 01smort1co 

lóbulo t1ro1deo 

TEST) 
FALLA 

S1tus 1nversus 

Agenesia pulmonar 

1.;::qu1erda 

Atresia esofag1ca 

S1tus 1somenco 

(0extrorson1ensn10J 

Sx 

{levo1somer1smo) 

D1spJas1a renal 

unilateral 



A92- 1 ~ 
1 

Oot-Jle s;;,.l1da VD J Sx Dt: Down 

A~~2 ~!J ! ~JAT\P _ --~ f·-~-- ----~~=~~=-~- -~~oc~a-~1:~_::~-~~:_-
,.;q2-~o : O\/,\ • 

-,c.-93::-os~ -~ OVA - --- --- Secuencia Potter 

;:~--;:1-;~;~-~~----r---- -==-=-== 
1 ---

t-=5--a EP·::..1v~c1A • 
1 

Af:S-20 ! C2n3I A-V 

=::-a!'ot 

1-~"'s":?o i At,,;8;,-.,--,c-u_s_p_od_e_a-+~--------f---------l-v---A-c_T_E_R ____ _ 

' 1 
: A~;6-26 ¡ OVA 

1 -~ ~ 7-:.'•) C::!r,."11 /.-\; 

\r1-14 t Ccn~I t..-V Sx De Oown 

--;v~9-~At .. eS~-a -m-,-,,-.-, --+---------<r--------+~s-x~D-e-E~d-w_a_'_d_s __ _, 

":"!el gru:>ü :::le cardiopatías -:ongénrtas comple1as que fue el mas numeroso con 34 casos, 17 

~5·)<>/o) ':le estos no presentaron n1ngun3 malformación asociada de los 17 restantes 7 casos 

:2;J 5'}0) S€: as~1c1;;1ron con una malformac1on mayor y 10 casos (29 So/e) se encontraron con 

s.nClromes secuen...:1as o asoc1ac1ones 



T/\BLA 6. Grupo d1? ca1d1opatias congénitas complejas qut:l' no tuvieron 1nalforn1ac1ones 

asociadas ( 17 casos) 

TIPO DE CARDIOPATIA J NO. DE CASOS 
1 

OATVP 3 

CANAL A-V 

. ~'.'~ -··-· .. ·- _J 
<;7P.ESIA TRICUSPIDEA 1 - -~--3-

EP7CIV 
-. i· - -- ·--1---~ 

¡ 
2 

TJ,OLA 7, Gruoo d<~ card1opatias congénitas complejas que se asociaron a una malformac16n 

m""yor (7 casos) 

TIFO DE CARDIOPATIA 1 NO. DE CASOS 
! 

D/' .... TVP 3 

Fh.L.LOT 

D.!:. 

A-;-RESIA TRICUSPIDEA 1 

-·ATRESTA-MITRAL----+-, --~~---1 
1 

-10 



TABLA 8. c;rupo de cardiopatías congen1tas comple¡as que se encontraron con síndromes. 

St."'Clff'PCrns o il":>OCl3CIOlleS (lo r:asos) 

TIPO DE CAROIOPATIA l SINOROME, SECUENCIA O ASOCIACION. 

Atresia tncusp1dea Levo1somensmo 

Sx Down 

c;:f~p-- -- --- VACTER 
-DvA _____ _ 

Secuencia Potter 

¡ L;;;,r.31A---=\/- -- Sx De Down 

..-lt·oos1a mitral 

<:::;:i1l::it 

~---E_-tCr>cSrS--S:L.:i~1oñ3r.;-c-i,T 

1 "·'' ;:;;:ª-¡:;~,;;¡;;,;;,,:.:-e:1v~··--- -- ··----

31 



1J.. OISCUSION 

Con10 r1enc1onan1os en un m1c10. se realizaron en el periodo de 1un10 de 1984 a 

d1c1embre del 2002 un total de 531 estudios de alJtops1a en el HCSAE de PEMEX de las 

cuales 2-i 3 correspondieron a estudios de autopsia ped1<"'.ltr1cos 93 de ellos teman diagnostrco 

cllnn::o de card1opat1a congen1ta de los cuales 80 casos (37 5'Yo) se confirmaron con cllct10 

'11"1gnost1co t,Q c<:>sos (28"'1•) conf1rn1ados se incluyeron en este analls1s cifra que supera por 

mucho al 6 7ª,; que constituyen las cardiopatías conge111tas e11 un estudio similar dt:> casos 

post-rnonen1 -e;:::i11.?aao en un nosp1tal general mfantll dt;> Id Rt;>puUl1ca de Bra~1I 

Este porcentaJ"' refleia que en nuestro t1osp11<11 nay una atta 1nc1denc1;oi de c<"!r01opat1as 

congenrtas en casos ae autopsia. s111 contar aquellos casos que han s1ao afortunados en los 

s1n1ple o comple¡.:i '" los casos que f¡:¡l1ecteron con card1opat1.:i congen1ta sin autorizac1on del 

es:l•O•o pcst-n1or1e.,1 

Se 1dent1f•caron 34 casos correspondientes a card1opat1as congen1tas con1ple¡as lo que 

correspcn-je a' ~f"· -· "'· de' total de card1opat1as estudiadas 8 e.isas correspondieron a 

cardropatias C<)nye•1,1a~ s1n1p1e-s siendo estas el 13 3 '/,, y 18 casos (30 ''lu¡ lut>ron card1opat1as 

ccrcen1tas s1mp.es asor.:radas 

Encontra1nos que en las card1opat1as s1r11ples ya sea un1cas o asociadas t26 casos> 

-iL de los c.1sos no n1ostraron n1alformac1ones congen1tas síndromes o asoc1ac1ones 

agregad:t~ y en tas cardiopatías congénitas complejas (34 casos). el SQOJ.., de ellas mostro 

a:guna n1;~lforrnili:1nr. congen1ta. síndrome o asoc1ac1on clínica 



14. CONCLUSIONES: 

1. El numero de estudios de autopsias ped1átr1cas en nuestro hospital (213 casos) 

corresponde al 40 1 ºk del total de autopsias realizadas de 1un10 de 1984 a d1c1embre 

del 2002 

2. De estos casos 93 fueron diagnosticados clin1can1ente como cardmpatia congenita. 

embargo solo se conf1rn1aron 80 casos (37 5"'/o) con este d1agnost1co 

3. De el grupo de 60 casos de card1opat1a congerntas estud1adas 8 fueron simples y 

un1cas ( 1 3 3<>.:,¡ 18 tueron simples y n1ult1ples 130"/o) y 34 fueron comple1as (56 7º1(,¡ 

4. L"'s card1o¡;at1as congenitas sin1ples en un 50~/o no se asociaron a otra n1atformac1ón rn 

sindronie 

5. Las card1opat1as congen1tas s1rnples 418 casos (50'Yu)) se asociaron a otra 

malforn1ac1on o s1ndron1e. las s1n1ples asociadas 8118 casos (44 4°/o) mostraron 

1guatn1ente alguna n1allormac1on o s1ndro1ne 

6. El grupo de card1opat1as congen1tas cornple1as se asocio rnas frecuentemente. 

10/34 Ci'lsos 129 4'-'/..,¡ con s1ndron1es. secuencias o asoc1ac1ones 

7. En 10-al 29 dt los 60 casos analizados ( 49':-'o) presento alguna malformación. 

s1ndro1ne secuencia o asoc1ac1on cl1n1ca 

3. M1e'1tras n-.as comple¡a es la card1opatia tendra mayor nesgo de asociarse a otras 

maltorrnac1ones 
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ONGENITAS 15. FIGURAS DE CARDIOPATIAS C 
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